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prazo.	O	transplante	cardíaco	tem	sido	indicado	como	tratamento principalmente para o estágio 
D	de	insuficiência	cardíaca.
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INTRODUÇÃO
A insuficiência	 cardíaca	 na	 população	pediátrica	 é	 uma	 entidade	 complexa	apresentando	peculiaridades	devido	às	
alterações	 fisiológicas	 em	decorrência	 do	 próprio	
desenvolvimento	 cardíaco,	múltiplas	 etiologias	 e	
associação	com	a	correção	operatória	e/ou	paliativa	
nos	casos	de	defeitos	cardíacos	congênitos1.
Novos	 paradigmas	 têm	 sido	 descritos	 para	
explicar	 a	 natureza	 e	 progressão	 da	 Insuficiência	
Cardíaca	Congestiva	 (ICC)	 baseados	 em	estudos	
revelando	interações	complexas	envolvendo	fatores	













patias congênitas ou adquiridas por erros inatos do 
metabolismo,	distrofias	musculares,	infecções,	dro-
gas,	toxinas	e	doença	de	Kawasaki,	e	3	-	disfunção	
miocárdica	 após	 correção	 de	 defeitos	 cardíacos.	
A	 causa	mais	 freqüente	 de	 insuficiência	 cardíaca	
em	 lactentes	e	crianças	são	os	defeitos	cardíacos	






mais freqüentes que causam a ICC incluem defeitos 
com	 desvio	 de	 sangue	 da	 esquerda	 para	 direita	













miopatia Pediátrica realizado nos Estados Unidos 
relata  incidência anual de 0,6 a 100.000 pessoas por 
cardiomiopatia	em	crianças	de	zero	a	18	anos.		
A	 prevalência	 total	 da	 insuficiência	 cardíaca	
em	pacientes	após	correção	do	defeito	congênito	é	
desconhecida,	sendo	estimada	entre	10	a	20%	em	
pacientes	 após	 a	 cirurgia	 de	Mustard	 ou	Senning	
quando chegam na adolescência1,18.
M a n i f e s t a ç õ e s  d a  i n s u f i c i ê n c i a 
cardíaca congestiva em lactentes, crianças e 
adolescentes
Em lactentes25,	 os	 sintomas	de	 insuficiência	
cardíaca	mais	 comuns	 incluem	 taquipnéia,	 taqui-
cardia, dispnéia as mamadas. Outros sinais são 
hepatomegalia,	ritmo	de	galope	no	exame	físico,	e	




intolerância	 ao	 exercício;	 sendo	a	 falta	 de	 apetite	
e	 dificuldade	 de	 crescimento	 e	 desenvolvimento	
freqüentes.	 Pode-se	 observar	 também	distensão	
venosa	e	edema	periférico.	Adolescentes	apresen-





New York Heart Association15	é	útil	para	quantificar	
a	 insuficiência	cardíaca	em	crianças,	bem	como	a	
escala de Ross25	para	avaliar	a	insuficiência	cardíaca	
em lactentes.    
Tratamento da insuficiência cardíaca 




co constitui-se na terapêutica de escolha. O digital, 
os	diuréticos	e	inibidores	da	enzima	conversora	de	
angiotensina são utilizados temporariamente para 
otimizar	 a	 condição	 clínica	 dos	 pacientes	 antes	
da	 correção	 operatória,	 geralmente	 nas	 primeiras	






pacientes	 portadores	 de	 defeitos	 congênitos	 cuja	
correção	 operatória	 deve	 aguardar	 o	 crescimento	
da criança como nos portadores de estenose mitral 
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congênita,	 desde	que	o	 quadro	 clínico	 da	 criança	
permita	e	o	risco	de	doença	vascular	pulmonar	ou	
disfunção	ventricular	sejam	mínimos1.
A	 terapêutica	 farmacológica	 específica	 para	
crianças portadoras de cardiomiopatia é escassa, 
como	 por	 exemplo,	 em	 pacientes	 portadores	 de	






doença mitocondrial e a maioria das doenças 
genéticas	 não	possuem	um	 tratamento	 específico	
etiológico.	Manuseio	 dos	 sintomas	 com	 digital	 e	
diuréticos	representam	a	base	terapêutica	na	maioria	
destes pacientes. 




e drogas imunossupressoras. 
O tratamento de crianças, adolescentes 
e	 adultos	 jovens	 que	 apresentam	 sintomas	 de	
insuficiência	 cardíaca	 após	 correção	 de	 defeitos	
congênitos, inclui o uso de digital, diuréticos e 
inibidores	 da	 ECA1,15,18,22,24,25. Espironolactona 




perioperatória	 é	 transitória,	 com	normalização	 da	
função posteriormente. No entanto, a ICC pode 
progredir em alguns pacientes imediatamente ou 
ao longo prazo sendo estes pacientes candidatos a 
transplante	cardíaco.	
Evidência de eficácia de tratamento
Digoxina
Nos	Estados	Unidos,	 a	 digoxina	permanece	




pêutica	 da	 digoxina	 em	 crianças	mostram	efeitos	
benéficos	modestos7,19,24,29, porém estes estudos não 
foram	randomizados	ou	duplo	cego.	Há	evidências	





randomizados e controlados são necessários para 
determinar	 se	 a	 relação	 entre	 risco	 e	 benefício	 é	
positiva.
Diuréticos
Devido	 ao	 benefício	 clínico	 evidente	 dos	
tiazídicos	 e	 furosemide,	 poucos	 estudos	 tem	 sido	
realizados	nos	últimos	anos	em	 relação	à	eficácia	
destes agentes.
Estudo randomizado7,16,19,24,29	 de	 avaliação	




Estudos realizados14,20,21,30 na literatura com 
inibidores	da	ECA	forneceram	pouca	informação	se	
crianças	 portadoras	 de	 insuficiência	 cardíaca	 por	
defeitos	cardíacos	congênitos	poderiam	se	benefi-
ciar como os adultos portadores de cardiomiopatia 
isquêmica.	Pouco	se	sabe	também	sobre	os	efeitos	
ao	 longo	prazo	no	desenvolvimento	e	crescimento	






redução dos marcadores neuro-hormonais14,20,21,30. 
Estudo	retrospectivo	mostrou	redução	da	mortalidade	











Estudos em adultos8	têm demonstrado efeito 
benéfico	de	beta-bloqueadores	melhorando	a	fração	
de	ejeção,	 reduzindo	a	mortalidade	e	necessidade	




do4 duplo-cego, randomizado que recrutou crianças 
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portadoras	de	 ICC	grave	candidatas a transplante 
cardíaco	possibilitou	 retirada	de	pacientes	da	 lista	




patia dilatada idiopática ou induzida por drogas.
Há relatos de uso do propranolol associado ao 
diurético	e	digoxina	melhorando	sintomas	clínicos	e	
reduzindo marcadores neuro-hormonais em lacten-
tes	com	ICC	por	grande	desvio	de	sangue	esquerda	
para direita12.  
O	mecanismo	 de	 ação	 dos	 agentes	 beta-
bloqueadores	 na	 ICC	 não	 está	 completamente	
estabelecido.	 Um	 dos	mecanismos	 envolvidos	
consiste	em	prevenir	e	reverter	disfunção	ventricular	
e	remodelação	ventricular	mediada	por	mecanismos	
adrenérgicos	 intrínsecos.	 Entretanto,	 o	 carvedilol	
apresenta propriedades adicionais (como o 
bloqueio	 alfa-adrenérgico,	 atividade	 antioxidante	
e antiendotelina) que apresentam capacidade de 
atenuar	 os	 efeitos	 adversos	 do	 sistema	 nervoso	
simpático na circulação. Estes mecanismos de ação 
adicionais podem ser particularmente importantes na 
ICC	grave	e	determinar	diferenças	entre	os	efeitos	
do	 carvedilol	 e	 outros	 beta-bloqueadores	 como	o	
buncidolol.
Apesar de diferenças nos mecanismos 
fisiopatológicos	da	ICC	em	crianças,	particularmente	
no neonato quando comparado com o adulto, 
envolvendo	mecanismos	 celulares	 de	 regulação	
do	cálcio	no	acoplamento	da	excitação	e	contração	
relacionados	 aos	 receptores	 beta-adrenérgicos, o 
carvedilol	melhorou	 sintomas	e	 função	 ventricular	
nestes pacientes. 
As	estratégias	no	tratamento	da	ICC	crônica	
em	 crianças	 candidatas	 ao	 transplante	 cardíaco	
têm	 tradicionalmente	 seguido	 as	 recomendações	




randomizados,	 prospectivos	para	melhor	 avaliar	 o	
tratamento	medicamentoso	da	ICC	nesta	faixa	etária.	
Estes	dados	fornecerão	informações	que	serão	úteis	
no manuseio apropriado, otimizando o tratamento 
medicamentoso da ICC em crianças. O transplante 
cardíaco	que	tem	sido	a	opção	terapêutica	em	crian-
ças	portadoras	de	 ICC	grave3,13, porém apresenta 
limitações	pela	escassez	de	potenciais	doadores,	por-
tanto estratégias terapêuticas que possam diminuir a 
fila	de	espera		ou	mesmo	postergar	a	necessidade	de	
transplante	cardíaco	permanecem	o	objetivo	principal	
neste grupo de paciente10 .
Transplante cardíaco
Em	1967, era realizado, na África do Sul6, 
o	 primeiro	 transplante	 cardíaco	 entre	 humanos	 e,	
no mesmo ano, era relatado o primeiro transplante 
neonatal,	quando	Kantrowitz17, tentou, sem sucesso, 







nato com a mesma cardiopatia. 
Desde então, o transplante tem sido adotado 
como	opção	terapêutica.	Todavia,	foi	somente	anos	
mais tarde, com a introdução da ciclosporina23 como 






sintomas persistentes mesmo em repouso, podendo 
necessitar	de	infusão	continua	de	drogas	vasoativas	
e/ou	 ventilação	mecânica	e/ou	 suporte	 circulatório	
mecânico. Dados mostram que pacientes em estágio 
D têm alto risco de morte iminente e que pode ser 
eficientemente	evitado	com	transplante	cardíaco.
Os	 pacientes	 em	estágio	C	 de	 insuficiência	
cardíaca	 apresentam	 sintomas,	 mas	 não	 são	
dependentes	de	inotrópicos,	ventilação	e/ou	circulação	




do paciente pediátrico e que não pode ser tratada 
por	medicação	 ou	 implantação	 de	 desfibriladores	











tornaram-se importantes: a indicação de transplante 
para pacientes adultos com cardiopatias congênitas 
e a indicação de retransplante para paciente que 
recebera	o	primeiro	enxerto	na infância.
Apesar	 do	 sucesso	 do	 transplante	 cardíaco	
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infantil,	este	apresenta	co-morbidades2,26	e	também	
tem	surgido	o	questionamento	quanto	à	necessidade	
de retransplante nestes pacientes. Alguns estudos 








enxerto	 poderão	 se	manifestar	 quando	o	paciente	
estiver	na	adolescência	ou	na	vida	adulta,	ou	seja,	
em	períodos	 de	maior	 atividade	 produtiva	 destes	
indivíduos.	Segundo	dados	do	Registro	da	 ISHLT,	






















in	 long-term	period.	Heart	 transplantation	has	been	 indicated	principally	as	a	 treatment	 for	
stage D heart failure.
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